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CARDIOPATHIES CONGENITALES A L’AGE ADULTE 



La tetralogie de Fallot a rage adulte 



FIGURE 


Dilatation du ventricule droit. Imagerie par resonance magnetique 
cardiaque, coupe sagittale. 
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L a tetralogie de Fallot represente 
0,1 % des naissances, et sa 
prevalence chez I’adulte est 
estimee a 45 pour 100000. Elle 
associe une communication inter- 
ventriculaire et un retrecissement sur 
la voie pulmonaire. C’est la cardio- 
pathie cyanogene la plus frequente 
accessible depuis 1954 a une cor- 
rection complete chirurgicale, ce qui 
a permis d’augmenter spectaculai- 
rement la survie des patients qui est 
actuellement de 85 a 90 % (contre 
1 0 a 1 5 % a 20 ans sans operation). 
La reparation complete chirurgicale 
sous circulation extracorporelle, 
realisee de nos jours pendant la pre- 
miere annee de vie, consiste a ter- 
mer la communication interventri- 
culaire par un patch et elargir la voie 
pulmonaire, ce qui entraine une 
insuffisance valvulaire pulmonaire 
residuelle plus ou moins importante. 1 
Les techniques chirurgicales actuel- 
les essaient de limiter au minimum 
cette lesion residuelle. 


Evolution a long terme 

Les adultes atteints d’une tetra- 
logie de Fallot operee sont asymp- 
tomatiques dans la majorite des cas. 
Leur esperance de vie esttres satis- 
faisante, atteignant 85 % 30 ans 
apres correction complete, mais infe- 
rieure a celle de la population gene- 
rale (96 %), en raison de complica- 
tions pouvant survenir a I’age adulte. 
Apres correction complete de la car- 
diopathie, le patient mene une vie 
normale, et revolution pendant 
I’enfance n’est pas compliquee; la 
scolarite est normale, les activites 
sportives sont autorisees, sauf la 
competition. La prevention bacte- 
rienne est conseillee, surtout pour les 
soins dentaires, en insistant sur une 
hygiene dentaire et cutanee stricte. 
Arythmies, insuffisance cardiaque et 
mort subite sont les causes princi- 
pals de morbidity et mortality a 
I’age adulte. Leur substratum ana- 
tomique est la fuite valvulaire pul- 
monaire residuelle, qui peut neces- 
siter la mise en place d’une prothese 
valvulaire pulmonaire chez I’ado- 
lescent ou le jeune adulte. 

Le suivi a long terme est systema- 
tique tous les 1 a 2 ans et en cas 
de symptomes fonctionnels tels que 
dyspnee, palpitations, douleurs tho- 
raciques, voire malaises ou synco- 


pes, survenant surtout a I’effort. Un 
bloc de branche droit constant avec 
complexes QRS elargis est mis en 
evidence sur I’electrocardiogramme 
(ECG). L’echocardiographie-doppler 
cardiaque permet revaluation et le 
suivi non invasif des lesions resi- 
duelles et leurs consequences 
hemodynamiques. Enregistrement 


holter de I’ECG, ECG d’effort et ima- 
gerie par resonance magnetique 
(IRM) cardiaque sont realises pour 
documenter les arythmies et la fonc- 
tion myocardique. 

Insuffisance pulmonaire 

L’insuffisance pulmonaire est due 
a I’elargissement de la voie d’ejec- 


pathies congenitales. Contrairement aux 
etudes americaines, la plupart des etudes 
europeennes ne montrent pas de diffe- 
rence de qualite de vie chez ces patients 
compares a un groupe controle en bonne 
sante. D’une fagon concordante, ces etu- 
des montrent que le retentissement emo- 
tionnel ne semble pas lie a la complexity 
de la cardiopathie . 1,2 
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Cet article est essentiellement base 
sur notre experience clinique de psy- 
chiatrie de liaison dans une unite specia- 
list dans la prise en charge de ces jeu- 
nes adultes. Cette reflexion est fondee 
sur le recit subjectif de l’histoire du 
patient, telle qu’il la rapporte a poste- 
riori et alors meme qu’il est confronts a 
un nouvel etat somatique, necessitant 


parfois une prise de decision medicale 
ou chirurgicale. 

SURVIVRE A UNE MALFORMATION 
CARDIAQUE 

La naissance d’un enfant atteint d’une 
cardiopathie congenitale est un boulever- 
sement important dans l’equilibre d’une 
famille. Le traumatisme vecu par les 
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tion du ventricule droit par un patch 
transannulaire. Bien toleree pendant 
I’enfance, 2 la dyspnee d’effort est 
moderee, tardive et inconstante. 
L’examen Clinique montre un souf- 
fle diastolique de duree inversement 
proportionnelle a la severite de la 
regurgitation, avec un souffle sys- 
tolique d’ejection au foyer pulmo- 
naire. L’insuffisance pulmonaire 
significative entraine une dilatation 
du ventricule droit avec alteration de 
sa contractility etfavorise les aryth- 
mies ventriculaires. L’echo-doppler 
permet une evaluation repetee et 
comparative au cours du temps, 
pour surveiller I’insuffisance pul- 
monaire et ses consequences sur 
le ventricule droit. L’IRM quantifie 
I’importance de lafuite pulmonaire, 
la dilatation et la fonction ventricu- 
laire droite {v. figure). 

Arythmies 

Les arythmies soutenues supraven- 
triculaires (flutter ou fibrillation 
atriale) surviennent dans 1 0 % des 
cas, les arythmies ventriculaires 
(extrasystoles ou tachycardie ventri- 
culaires) dans 1 2 % des cas, 3 4 envi- 
ron 1 5 a 35 ans apres correction 
complete. Le holter-ECG et I’ECG 
d’effort, realises pour depister les 
arythmies, montrent des episodes de 
tachycardie ventriculaire non sou- 
tenue asymptomatiques dans 40 a 
50 % des cas. Un QRS > 1 80 ms, une 
dilatation et une dysfonction du ven- 


tricule droit sont des facteurs de 
risque d’arythmie. 3 4 L’insuffisance 
pulmonaire severe est associee aux 
arythmies ventriculaires, cause 
potentielle de mort subite. Un trai- 
tement medical antiarythmique et/ou 
interventionnel (ablation chirurgicale 
ou endovasculaire du foyer aryth- 
mogene, implantation d’un defi- 
brillateur) peut etre necessaire. 

Valvulation pulmonaire 
et reinterventions 
a I’age adulte 

La reintervention chirurgicale pour 
valvulation pulmonaire est indiquee 
chez pres de 25 % des adultes ayant 
une tetralogie de Fallot corrigee, en 
fonction des symptomes cliniques 
(dyspnee, malaise, syncope, douleur 
thoracique), rythmologiques, des 
signes de I’echo-doppler et de I’IRM. 

Suivi du patient adulte 
ayant une tetralogie de Fallot 
corrigee, pronostic 
a long terme 

Un bilan cardiologique annuel est 
recommande pour une evaluation 
Clinique et le suivi des lesions, avec 
holter-ECG, ECG d’effort et IRM tous 
les 2 a 3 ans pour estimation de I’in- 
suffisance pulmonaire et de la fonc- 
tion ventriculaire droite. 5 Une eva- 
luation dans un centre specialise 
competent en cardiologie congeni- 
tal adulte est necessaire au moins 
tous les 5 ans. 


La pratique sportive moderee est 
autorisee en fonction des bilans ryth- 
mologiques, de I’epreuve d’effort, de 
I’echocardiographie et de I’IRM. La 
competition est exclue. 

L’insertion professionnelle est nor- 
male en I’absence d’evenements; 
dans le cas contraire, elle est adap- 
tee a chaque cas individuel en 
deconseillant les metiers ayant une 
demande physique importante. 
L’incidence de la mort subite apres 
correction complete atteint 6 %, par 
arythmies ventriculaires soutenues, 
avec souvent une insuffisance pul- 
monaire severe et une dilatation/ 
dysfonction du ventricule droit. 

La grossesse est possible pour les 
femmes asymptomatiques ayant 
des donnees anatomo-fonctionnel- 
les (IRM, echo-doppler, ECG d’effort) 
et rythmologiques (holter-ECG) favo- 
rables, mais peut se compliquer 
d’une defaillance cardiaque et/ou 
d’arythmie, ce qui necessite un suivi 
cardiologique et obstetrical mensuel 
jusqu’au terme de la grossesse. En 
raison du risque de recurrence, un 
conseil genetique et une echocar- 
diographie foetale sont indiques. 

Conclusion 

Les patients adultes ayant une tetra- 
logie de Fallot corrigee dans I’enfance 
peuvent mener une vie normale, mais 
ont un suivi cardiologique systema- 
tique en raison de sequelles telles 
que I’insuffisance pulmonaire pou- 


vant necessiter la reintervention. De 
nouvelles techniques operators 
sont appliquees afin de limiter la fuite 
pulmonaire residuelle, preserver la 
fonction cardiaque et optimiser le 
pronostic a long terme. • 
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parents modifie ineluctablement l’etablis- 
sement du lien a leur enfant. Les reac- 
tions des parents sont diverses : hyper- 
protection de l’enfant, ou efforts constants 
pour qu’il se sente normal, voire desinves- 
tissement de la part d’un parent. Une 
etude recente menee chez des jeunes 
adultes atteints de cardiopathie congeni- 
tale a montre une association significative 


entre l’anxiete centree sur le coeur et le 
comportement d’hyperprotection des 
parents pendant l’enfance. Cette associa- 
tion est independant e de la severite de la 
malformation cardiaque . 3 Le souci de nor- 
mality peut etre repris par l’enfant pour 
son propre compte. Ainsi, il n’est pas rare 
qu’un adolescent ou un jeune adulte 
tienne secrete sa malformation en 


cachant par exemple sa cicatrice. Les jeu- 
nes femmes ont parfois recours a un 
maquillage etudie pour camoufler la cou- 
leur bleue de leurs levres et de leurs 
ongles. 

Les souvenirs lies aux hospitalisations 
sont parfois rapportes par les patients, et 
il n’est pas rare que ces souvenirs se rap- 
portent au deces d’un voisin de chambre, 
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